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EMG und evozierte Potentiale bei der Adrenomyeloneuropathie 
K.-H. Krause, K. Brosi, M. Rittmann, K. Scheglmann, K. Frank*, R. Ziegler* 
Neuro log i sche K l i n i k u n d A b t e i l u n g Innere M e d i z i n V l - E n d o k r i n o l o g i e * der Un i ve rs i t ä t He ide lbe rg 
E M G and evoked potentials in adrenomyeloneuropathy 
In a 31 year o l d p a t i e n t w i t h ad renoco r t i ca l g land insuf -
f i c i e n c y and m i n o r c l i n i ca l signs o f i n v o l v e m e n t o f pe r i -
phera l a n d cen t ra l nervous sys tem an a d r e n o l e u c o d y s t r o -
p h y was d i agnosed , based u p o n t h e charac te r i s t i c eleva-
t i o n o f hexacosano i c ac id in p lasma. T h e m o t o r and 
sensory nerve c o n d u c t i o n ve loc i t ies in uppe r a n d l o w e r 
e x t r e m i t i e s w e r e m a r k e d l y r e d u c e d ; in acco rdance , t h e 
soma tosenso ry e v o k e d po ten t i a l s showed d i s t i n c t reduc-
t i o n in t h e pe r i phe ra l pa r t . In con t r as t , t h e i n te rpeak 
latencies N 20- N S E P 3 (med ian nerve) and N 22 - P 40 
{ t i b ia l nerve) we re in t h e uppe r n o r m a l range, so t h a t a 
damage o f t h e cen t ra l sensory sys tem c o u l d n o t be evalua-
t e d . T h e v isual and b r a i n s t e m acous t i c evoked po ten t i a l s 
we re a l i t t l e p r o l o n g e d . T h e p r o b l e m s in d i f f e r e n t i a l d ia -
gnosis o f t h i s f o r m o f a d r e n o l e u c o d y s t r o p h y , w h i c h 
espec ia l ly invo lves t h e pe r iphe ra l nervous s y s t e m , are 
d iscussed. 
Key-Words: E M G — E v o k e d po ten t i a l s — A d r e n o m y e l o -
n e u r o p a t h y 
Zusammenfassung 
Bei e i n e m 31 jäh r i gen Pa t ien ten m i t e n d o k r i n o l o g i s c h 
nachgewiesener N e b e n n i e r e n r i n d e n - I n s u f f i z i e n z u n d 
d i s k r e t e n k l i n i s chen A u f f ä l l i g k e i t e n a m zen t ra len u n d 
pe r i phe ren Ne rvensys tem w u r d e a u f g r u n d e iner cha rak -
te r i s t i schen E r h ö h u n g der Hexacosansäure i m Plasma 
d ie Diagnose e iner A d r e n o m y e l o n e u r o p a t h i e geste l l t . 
M o t o r i s c h e u n d sensible N e r v e n l e i t g e s c h w i n d i g k e i t e n 
w a r e n s o w o h l an den u n t e r e n als auch an den oberen 
E x t r e m i t ä t e n d e u t l i c h ver langsamt . E n t s p r e c h e n d f a n -
den s ich bei de r U n t e r s u c h u n g der somatosens ibe l evoz ier -
t en Po ten t i a l e i m pe r i phe ren A b s c h n i t t d e u t l i c h e V e r l ä n -
ge rungen ; dagegen lagen d ie I n t e r p e a k - L a t e n z e n N 20— 
NSEP 3 (Med ianus) u n d N 2 2 -P 40 (T ib ia l i s ) n o c h i m 
obers ten N o r m b e r e i c h , so daß e ine Schäd igung zen t ra le r 
sensibler Bahnen n i c h t bewe isbar war . L e i c h t ver länger t 
wa ren dagegen d ie La tenzen der v isuel l u n d akus t i sch 
evoz ie r t en Po ten t i a le . A u f d ie d i f f e ren t i a l d i agnos t i s chen 
P r o b l e m e bei dieser besonders das pe r iphere Nervensy-
s tem b e t r e f f e n d e n U n t e r f o r m der A d r e n o l e u k o d y s t r o p h i e 
w i r d h ingewiesen . 
Die Adrenoleukodystrophie ist eine seltene Stoffwechselstö-
rung, die von klinisch meist unauffälligen Frauen auf männ-
liche Nachkommen vererbt wird, bei denen sie sich dann 
manifestiert. Ob es sich hierbei um einen rezessiven x-chro-
mosomalen oder um einen x-gebundenen autosomal domi-
nanten Erbgang handelt, ist noch offen (8). Der genaue 
biochemische Defekt, der der Krankheit zugrundeliegt, ist 
unklar. Fest steht bisher lediglich, daß extrem langkettige 
gesättigte Fettsäuren in Plasma, Fibroblasten, der weißen 
Substanz des Gehirns sowie der Nebennierenrinde gehäuft 
nachweisbar sind. Dabei handelt es sich um Fettsäuren mit 
einer Länge zwischen 23 und 32 Karboneinheiten mit be-
sonderer Ausprägung der Anhäufung bei der 25- und 26-
Karbonsäure (12). Als Ursache der Fettsäurenerhöhung wird 
ein Defekt bei der Oxydation angenommen (13, 16). Klinisch 
bieten die Patienten Zeichen einer Nebennierenrindeninsuf-
fizienz sowie zentral-nervöse Störungen; die früheren Be-
zeichnungen als Addison-Schilder-Krankheit, Bronze-Krank-
heit und skierotisierende Enzephalomyelitis oder diffusa 
Sklerose und Morbus Addison werden aus diesem Befall-
muster verständlich. Noch 1975 erwähnten Schaumburg u. 
Mitarb. in einer größeren Arbeit über die Adrenoleukody-
strophie, in der 17 Patienten gesammelt waren, daß keiner 
eine Schädigung peripherer Nerven aufwies (15). Zwei Jahre 
später beschrieben Griffin u. Mitarb. (5) sowie Schaumburg 
u. Mitarb. (14) dann mehrere Patienten, die eine deutliche 
neurophysiologisch gesicherte Schädigung peripherer Ner-
ven boten. Bei diesen Patienten begannen die neurologischen 
Symptome wesentlich später — nämlich in der 3. Dekade — 
als bei der typischerweise sich schon im Kleinkindalter ma-
nifestierenden klassischen Adrenoleukodystrophie. Dieses 
Krankheitsbild wurde als adrenomyeloneuropathische Va-
riante von der klassischen Form der Adrenoleukodystrophie 
abgegrenzt. Im folgenden wollen wir neurophysiologische 
Befunde vorstellen, die wir bei einem Patienten mit dieser 
seltenen Form der Adrenoleukodystrophie erhoben haben. 
Falldarstellung 
Der 31jährige Patient gab zur Familienanamnese an, daß der 
Großvater mütterlicherseits im Alter von 43 Jahren an einer 
Rückenmarksentzündung verstorben sei, seine Mutter sei ge-
sund, ebenso seine drei älteren Schwestern. Ein Neffe sei 
vor vier Jahren an Adrenoleukodystrophie erkrankt; dieser 
sei erheblich behindert, könne seinen Körper nicht mehr 
richtig beherrschen. Bei ihm selbst bestehe seit etwa zwei 
Jahren ein wechselnd starkes, vor allem morgens deutlich 
ausgeprägtes Bandagengefühl um das linke Knie herum. Bei 
längerem Fixieren eines Gegenstandes komme es manchmal 
zu Doppelbildern, in der letzten Zeit sei ihm eine gewisse 
Vergeßlichkeit, auch eine vermehrte Reizbarkeit aufgefallen. 
Seit einigen Monaten beständen Miktionsstörungen im Sin-
ne von imperativem Harndrang wechselnd mit Harnverhalt 
und Inkontinenz. Seit einem Jahr seien Libido und Potenz 
deutlich reduziert. Gelegentlich fühle er sich insgesamt ausge-
sprochen müde und schlapp. 
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Bei der Untersuchung des schmächtigen, kaum Bartwuchs 
und nur geringe Körperbehaarung aufweisenden Patienten 
bestand eine sehr diskrete Parese der Großzehenhebung links. 
Die Bauchhautreflexe waren nicht auslösbar, der Quadrizeps-
reflex eine Spur rechtsbetont. Das Babinskische Zeichen war 
beidseits positiv. An den unteren Extremitäten bestand eine 
nach distal zunehmende strumpfförmige Sensibilitätsstörung 
für alle Qualitäten ab Mitte Oberschenkel links und ab Mitte 
Unterschenkel rechts. Im Rombergschen Versuch kam es zu 
ungerichtetem Schwanken bei Augenschluß. Der übrige 
neurologische Befund war regelrecht. 
Die Hexacosansäure (C 26) war mit 1,429 Mg/ml im Plasma deutlich 
erhöht (normal 0,33 ± 0,18); der Quotient Hexacosansäure/Behensäu-
re (C 22) lag mit 0,055 fünffach über der Norm (0,01 ± 0,01) (Befun-
de aus dem John F. Kennedy-Institut, Baltimore). Kortisol lag mor-
gens basal bei 67 ng/ml (Normbereich: 70-250 ng/ml). Nach ACTH-
Gabe zeigte sich keine Stimulierbarkeit des Kortisols. Der ACTH-Spie-
gel war mit 829 pg/ml deutlich erhöht (Normbereich bis 160 pg/ml). 
Im Metopirontest zeigte sich ein unzureichender Anstieg von 
11-Desoxy-Kortisol (Substanz S). Die Ausscheidung von freiem Kor-
tisol war vermindert 18,3 Mg/24 h (Normbereich: 25-110 Mg/24 h). 
Im Gegensatz zum klassischen Morbus Addison waren die Plasma-
werte von Aldosteron und die Plasmareninaktivität im Normbereich. 
Es erfolgte eine Substitution mit Cortison-Ciba®, 25 mg am Morgen 
und 12,5 mg am Nachmittag verabreicht 
Elektroneurographisch wurden die motorischen Leitge-
schwindigkeiten des N. ulnaris rechts, des N. medianus 
rechts, des N. peronaeus rechts sowie des N. tibialis rechts 
bestimmt. Die sensible Leitgeschwindigkeit des N. medianus 
wurde mit antidromer Technik, die des N. ulnaris und die 
der Nn. surales mit orthodromer Technik und Ableitung mit 
Oberflächenelektroden gemessen. Die gefundenen Werte sind 
in Tab. 1 wiedergegeben. Entsprechend den verlängerten 
Leitgeschwindigkeiten war die F-Welle des N. ulnaris rechts 
bei Ableitung vom M. abductor digiti minimi mit 38,6 ms 
bei Stimulation am Handgelenk und 33,0 ms bei Stimulation 
am Ellenbogen verlängert, die entsprechenden Werte für den 
N. medianus rechts bei Ableitung über dem M. abductor 
pollicis brevis betrugen 40,0 und 33,6 ms. Bei der elektro-
myographischen Untersuchung der Beinmuskulatur fanden 
sich Zeichen einer chronisch-neurogenen Schädigung, im 
M. tibialis anterior mäßig, im M. extensor digitorum brevis 
deutlich ausgeprägt. Hier waren die meisten Potentiale ver-
breitert, vermehrt polyphasisch und wiesen Amplitudenerhö-
hungen bis zu 12 mV auf. 
Bei den somato-sensibel evozierten Potentialen des Medianus 
und des Tibialis fand sich eine Verlängerung jeweils im dista-
len Abschnitt, also beim Medianus des NSEP 3a, beim Tibia-
lis des LSEP LI, während die Interpeaklatenzen N 20-NSEP 
T a b . 1 M o t o r i s c h e u n d sensible La tenzen u n d L e i t g e s c h w i n d i g k e i t e n 
pe r i phe re r Nerven 
La tenzen (ms) Le i t gesc hw in -
d is ta l p r o x i m a l d i g k e i t (m/s ) 
N . u lnar is rechts m o t o r i s c h 2 ,8 8 ,5 4 1 
N . u lnar is rechts sensibel 3,7 8,7 4 9 
N . med ianus rechts m o t o r i s c h 4 ,1 10 ,8 3 7 
N . med ianus rechts sensibel 4 ,1 9 ,6 4 5 
N . peronaeus rechts 4 , 4 17 ,9 2 8 
N . t i b i a l i s rechts 6 ,4 2 0 , 6 2 8 
IM. sural is rechts 5 ,3 4 6 
N . sural is l i nks 4 ,7 4 0 
T a b . 2 La tenzen u n d A m p l i t u d e n der Med ianus - u n d T ib i a l i s -SEP 
rechts 
La tenz (ms) A m p l i t u d e 
( M V ) 
Medianus-SEP rechts NSEP 3a (C7) 
N 2 0 
17 ,9 
2 4 , 7 
1,3 
5 ,0 
T ib ia l i s -SEP rechts LSEP ( L 1 ) = N 2 2 
N 3 3 
P 4 0 
N 5 0 
2 9 , 3 
4 4 , 7 




sowie N 2 2 - P 40 jeweils noch im obersten Normbereich la-
gen (Tab. 2). 
Die visuell evozierten Potentiale (Musterumkehrreizung 
mittels TV-Gerät) wurden zu zwei Zeitpunkten untersucht 
(Tab. 3); dabei zeigte sich, daß innerhalb eines halben Jah-
res die zunächst noch im oberen Grenzbereich liegenden 
Latenzen deutlich pathologisch geworden waren. 
T a b . 3 La tenzen der v isuel l evoz ie r ten Po ten t i a l e an zwe i Un te r -
s u c h u n g s z e i t p u n k t e n 
£ilL§§ 12 .4 .84 
rechts 1 1 0 , 8 ms 126 ,8 ms 
0 0 l i nks 1 1 1 , 2 m s 125 ,6 ms 
Die Latenzen der akustisch-evozierten Hirnstammpotentiale 
(monaurale Beschallung mittels positiver Klickreizung) sind 
in Tab. 4 wiedergegeben. Der Befund spricht für eine Läsion 
im Bereich des unteren Hirnstammes. 
T a b . 4 La tenzen u n d I n t e r p r e a k - L a t e n z e n der akus t i s ch evoz ie r ten 
Po ten t i a l e in ms , d ie pa tho log i sch ve r länger ten W e r t e s i nd jewei ls 
f e t t g e d r u c k t . 
La tenzen I I I I I I IV V l -MI l l l - V 







4 , 4 2 
6 ,16 
5 ,96 
6 , 9 6 




2 , 1 2 
Diskussion 
Die Befunde, die wir bei den visuell und akustisch evozierten 
Potentialen erhoben haben, entsprechen weitgehend den in 
der Literatur bei Adrenoleukodystrophie und Adrenomyelo-
neuropathie beschriebenen. Bei den visuell evozierten Poten-
tialen fandenMamoli u. Mitarb. bei 2 von 7 Patienten eine 
ähnliche mäßige Beeinträchtigung, bei einem weiteren eine 
deutlichere Verzögerung, während die 4 übrigen zum Unter-
suchungszeitpunkt noch unauffällig waren (9). Interessant 
ist in diesem Zusammenhang, daß bei unserem Patienten 
innerhalb eines halben Jahres die Latenzen der VEP deutlich 
zunahmen, wobei sich diese Progredienz klinisch nicht mani-
festierte. Eine ähnlich rasche Befundverschlechterung der 
visuell evozierten Potentiale konnten Battaglia u. Mitarb. bei 
zwei ihrer Patienten beobachten (2). Bezüglich der akustisch 
evozierten Potentiale erhoben Ochs u. Mitarb. bei zwei Pa-
tienten ebenfalls pathologische Befunde, wobei einmal nur 
Peak 5 eine verlängerte Latenz aufwies (11); wie unser Pa-
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tient zeigten zwei Patienten von Garg u. Mitarb. verlängerte 
Interpreak-Latenzen I-V (4). Ähnliche Befunde mit leichter 
Verlängerung mehrerer Latenzen zeigten auch 2 der 3 von 
Markand u. Mitarb. untersuchten Patienten mit Adrenoleu-
kodystrophie (10). Weitgehend ähnliche Befunde der 
akustisch-evozierten Potentiale mit Verlängerung der Inter-
peak-Latenzen I-III und III-V fanden Grimes u. Mitarb. bei 
ihren Patienten 2 und 3 (6). 
Die somato-sensibel evozierten Potentiale unseres Patienten 
wichen von den in der Literatur mitgeteilten Befunden bei 
der Adrenoleukodystrophie ab; hier war die zentrale Lei-
tungsfähigkeit in der Regel beeinträchtigt, während für die 
periphere meist unauffällige Werte angegeben wurden (4, 10). 
Ganz im Gegensatz hierzu zeigten sich bei unserem Patienten 
peripher deutliche Verlangsamungen, während die Interpeak-
Latenzen, deren Verlängerung ja erst eine Schädigung zentra-
ler Bahnen wahrscheinlich machen würde, noch im oberen 
Grenzbereich lagen. Die für das Medianus-NSEP 3a sowie 
für das Tibialis-LSEP (LI) gefundenen deutlichen Verlänge-
rungen entsprechen den elektroneurographischen Werten 
unseres Patienten, die die eigentliche Besonderheit dieses 
Falles ausmachen. Die neurographischen Befunde sind vor 
allem in Anbetracht der blanden klinischen Symptomatik 
erstaunlich ausgeprägt. Nur wenige Patienten aus der Litera-
tur zeigten ähnliche Verlangsamungen an den unteren Extre-
mitäten (3 (Patient 2 und 4); 5 (Patient 1, 2 und 4); 7); Mit-
teilungen über entsprechende Leitgeschwindigkeitensminde-
rungen an den oberen Extremitäten fanden wir nicht. Die 
niedrigsten Werte für motorische Leitgeschwindigkeiten von 
Armnerven wurden bisher mit 46 m/s angegeben (7). Ein 
ähnlicher elektromyographischer Befund wie bei unserem Pa-
tienten mit Nachweis einer chronisch-neurogenen Schädigung 
in der distalen Beinmuskulatur wurde von Griff in u. Mitarb. 
bei ihren Patienten 1 und 3 beschrieben (5). Einen abwei-
chenden Befund mit Fibrillationen im M. extensor digitorum 
brevis beidseits erhoben Gumbinas u. Mitarb. (7); diese Auto-
ren machten zum übrigen elektromyographischen Befund 
keine Angaben. 
Bei der differentialdiagnostischen Einordnung des vorliegen-
den Krankheitsbüdes wäre ohne Kenntnis der biochemischen 
Befunde vom Elektroneurogramm her die Annahme einer mit 
zentral-nervösen Störungen kombinierten neuralen Muskel-
atrophie möglich. Fallen bei einem solchen Patienten Zeichen 
einer Nebennierenrindeninsuffizienz auf, so muß die Kombi-
nation eines Guillain-Barre-Syndroms — eventuell mit Myeli-
tis — und entzündlich bedingter Nebennierenrindenschädi-
gung ausgeschlossen werden, eine Kombination, wie sie in 
der Literatur mitgeteilt wurde (1). Hier hilft natürlich die 
Lumbalpunktion weiter. Therapeutische Konsequenzen, das 
neurologische Krankheitsbild betreffend, ergeben sich aus der 
Diagnosestellung bislang nicht, da - wie erwähnt - der zu-
grunde liegende genetische bzw. biochemische Defekt noch 
nicht aufgedeckt werden konnte. Wichtig ist eine frühe Dia-
gnosestellung zum einen, um wegen der begleitenden Neben-
nierenrindeninsuffizienz eine lebensnotwendige Substitu-
tionstherapie rechtzeitig beginnen zu können, zum anderen 
unter dem Aspekt der genetischen Beratung. 
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